Intraoperative Kaudalanästhesie bei Kindern mit hereditären neuromuskulären Erkrankungen : Benefit oder unnötige Risikoerhöhung? by Grüdl, Tanja
  
 
 
Intraoperative Kaudalanästhesie bei Kindern mit hereditären 
neuromuskulären Erkrankungen: 
Benefit oder unnötige Risikoerhöhung? 
 
 
Von der Medizinischen Fakultät 
der Rheinisch-Westfälischen Technischen Hochschule Aachen 
zur Erlangung des akademischen Grades 
einer Doktorin der Medizin 
genehmigte Dissertation 
 
 
 
 
vorgelegt von 
Tanja Grüdl, geb. Hüpgen 
aus 
Jülich 
 
 
Berichter: Herr Universitätsprofessor 
  Dr. med. Rolf Rossaint 
 
  Herr Privatdozent 
  Dr. med. Jörg Ohnsorge 
 
 
Tag der mündlichen Prüfung: 25. Mai 2009 
 
 
Diese Dissertation ist auf den Internetseiten der Hochschulbibliothek online 
verfügbar. 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Für meinen Sohn Jonas 
 
  
INHALTSVERZEICHNIS 
 
 
1 Einleitung .............................................................................................. 1 
1.1 Neuromuskuläre Erkrankungen der untersuchten Kinder .................................. 1 
1.1.1 Duchenne-Muskeldystrophie ...................................................................... 1 
1.1.2 Becker-Muskeldystrophie ........................................................................... 4 
1.1.3 Spinale Muskelatrophie (SMA) .................................................................. 5 
1.1.4 Heriditäre motorisch-sensible Neuropathien (HMSN) ............................... 7 
1.2 Operationsverfahren ......................................................................................... 10 
1.3 Anästhesie ........................................................................................................ 12 
1.3.1 Anästhesieverfahren .................................................................................. 12 
1.3.2 Komplikationen ......................................................................................... 16 
1.4 Fragestellung .................................................................................................... 18 
 
2 Patienten und Methoden .................................................................... 19 
2.1 Patienten ........................................................................................................... 19 
2.2 Statistische Auswertung ................................................................................... 20 
 
3 Ergebnisse ........................................................................................... 22 
 
4 Diskussion ........................................................................................... 34 
 
5 Zusammenfassung .............................................................................. 38 
 
6 Literaturverzeichnis ........................................................................... 40 
 
7 Danksagung ......................................................................................... 49 
 
8 Erklärung § 5 Abs. 1 zur Datenaufbewahrung ............................... 50 
 
9 Lebenslauf ........................................................................................... 51 
 
  
ABKÜRZUNGSVERZEICHNIS 
 
 
AWR  Aufwachraum 
BMD  Becker Muskeldystrophie 
CK  Serumkreatininkinase 
CMT  Charcot-Marie-Tooth-Syndrom 
DMD  Duchenne Muskeldystrophie 
HMSN Hereditäre motorisch-sensible Neuropathie 
ITN  Intubationsnarkose 
kg KG  Kilogramm Körpergewicht 
MÄ  Morphinäquivalent 
Mean  Mittelwert 
MH  Maligne Hyperthermie 
N  Fallzahl 
N2O  Lachgas, chemisch: Distickstoffmonoxid  
NOÄ  Nichtopioidäquivalent 
PDA  Periduralanästhesie 
SD  Standardabweichung 
SMA  Spinale Muskelatrophie 
TIVA  Totale intravenöse Anästhesie 
 1 
1  Einleitung 
 
Angeborene neuromuskuläre Erkrankungen treten nur selten auf. Sie sind jedoch 
aufgrund der Einschränkung der Mobilität und der teilweise deutlich verminderten 
Lebenserwartung von großer Bedeutung für die betroffenen Patienten und deren 
Familien.  
Die verschiedenen Erkrankungen  sind sehr unterschiedlich in ihrer Ausprägung und 
Behandlung. Einen besonderen Stellenwert nehmen hierbei die erblichen und 
unheilbaren Krankheiten wie z.B. die Duchenne-Muskeldystrophie ein.  
Wenn diese Krankheiten auch progredient verlaufen, so gibt es heutzutage doch die 
Möglichkeit, durch verschiedene Operationstechniken die Lebensqualität der Patienten 
entscheidend zu verbessern und die Lebenserwartung zu erhöhen. [21] 
Aufgrund einer genetischen Disposition ist bei diesen Patienten das 
Komplikationsrisiko im Rahmen der Narkose deutlich erhöht. Zu diesen Gefahren zählt 
z.B. die maligne Hyperthermie-Reaktion (s.u.). Ausgelöst werden solche Zwischenfälle 
durch verschiedene Substanzgruppen, die in der Anästhesie üblicherweise Verwendung 
finden. Daher werden die Narkosen unter Vermeidung derartiger Substanzen 
durchgeführt. Unter anderem werden Opioide zur Analgesie eingesetzt. 
Die vorliegende retrospektive Studie soll anhand von Patientendaten belegen, dass 
durch Einsatz einer zusätzlichen Regionalanästhesie eine Analgetikaersparnis erreicht 
werden kann. 
 
1.1 Neuromuskuläre Erkrankungen der untersuchten Kinder 
1.1.1 Duchenne-Muskeldystrophie 
 
Die Duchenne-Muskeldystrophie (DMD) ist mit einer Inzidenz von ca. 1:3500 die 
häufigste kongenitale Myopathie im Kindesalter. Es handelt sich um eine X-
chromosomal rezessiv vererbte progressive Erkrankung, die ihren Krankheitswert durch 
das Fehlen bzw. eine verminderte Produktion von Dystrophin erhält. Die hierfür 
verantwortliche Mutation erfolgt auf dem Gen Xp21, welches auf dem kurzen Arm des 
X-Chromosoms liegt. [6, 20, 54, 75] Dystrophin wird außer in den Skelettmuskelzellen 
auch in der Herzmuskulatur und in Gehirnzellen exprimiert, was eine mögliche 
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Erklärung für das Auftreten einer Kardiomyopathie sowie einer verminderten 
Intelligenz bei diesen Patienten sein könnte. 
Die genaue Funktion des Dystrophins ist noch nicht endgültig geklärt. Es stellt eine 
Verbindung zwischen Aktinfilamenten und Außenstrukturen des Sarkolemms her. [2, 
79] Die Beeinflussung der Sarkolemmstruktur durch eine Mindersynthese oder 
vollständiges Fehlen des Dystrophin führt zu einer Veränderung der Aktivität der 
Ionenkanäle, welche einen vermehrten Calciumeinstrom in die Zelle bedingt. [11, 15, 
49, 50, 54] Daraus resultiert wiederum eine Anhäufung freier Radikale, eine erhöhte 
Lipidperoxidation, erhöhte Proteasenaktivität, starke Fibrosierung und die Antigen-
Antikörper-Reaktion. [51, 79] 
1861 wurde die typische klinische Symptomatik der DMD von Guillaume-Benjamin 
Duchenne zum ersten Mal beschrieben. Diese zeichnet sich aus durch eine 
Pseudohypertrophie vor allem der Wadenmuskulatur, das charakteristische 
"Hochklettern an sich selbst" (Gowers-Zeichen), einen phasenförmigen 
Krankheitsverlauf sowie eine letztlich ganzheitliche Muskelatrophie. [54, 75] Hinweise 
für das Bestehen einer Muskeldystrophie vom Typ Duchenne sind das verzögerte 
Laufenlernen eines Kindes und häufiges Stolpern oder Hinfallen. Die Gangart erinnert 
an "Watscheln". Es besteht eine insgesamt geringere muskuläre Aktivität. 
Die Muskeldystrophie vom Typ Duchenne wird auch als maligne oder infantile 
Beckengürtelform bezeichnet. Die Manifestation der DMD erfolgt in der Regel 
zwischen dem 1. und 6. Lebensjahr. Zunächst ist die Muskulatur des Beckengürtels von 
der Muskelatrophie betroffen. Die Muskelschwäche greift schließlich auf die Rücken-, 
Bauch- und Schultergürtelmuskulatur über. Dies bedingt eine zunehmende 
Lendenlordose und eine Instabilität des Schultergürtels. Auffällig ist die Symmetrie der 
Muskelveränderungen. Da die gesamte quergestreifte Muskulatur von der Erkrankung 
betroffen ist, kommt es im Verlauf auch zu einer Kardiomyopathie. Es bestehen zwar 
EKG-Veränderungen und selten kann der Tod auch durch eine akute Herzinsuffizienz 
eintreten, doch ist eine kardiale Beteiligung grundsätzlich von geringerer klinischer 
Relevanz. [54, 75]  
Aufgrund der Rezessivität des betroffenen Gens erkranken, von wenigen Ausnahmen 
abgesehen, nur Jungen. Die Progredienz der Erkrankung hat einen frühzeitigen Tod der 
Patienten meist innerhalb der 2. oder 3. Lebensdekade zur Folge. [54, 65, 75] 
Die fortschreitende Muskelschwäche führt gemeinsam mit Kontrakturen zur 
Gehunfähigkeit der Jungen. Diese sind meist 5 - 10 Jahre nach Krankheitsbeginn an den 
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Rollstuhl gefesselt. Da auch die Skelettmuskulatur des Rückens atrophiert, wird die 
Entwicklung einer Skoliose begünstigt. Diese bedingt eine erschwerte Atmung, da die 
Thoraxmuskulatur ohnehin schon geschwächt ist. Mit fortschreitender Erkrankung sinkt 
die Vitalkapazität (ca.190 ml/Jahr) und endet in einer Beatmungspflicht für den 
Patienten. Die Ateminsuffizienz mit begünstigtem Auftreten von Bronchitiden und 
Pneumonien ist die häufigste Todesurache bei DMD-Erkrankten. [6, 54]  
 
Es gibt verschiedene Parameter, welche die Diagnose einer Duchenne-
Muskeldystrophie ermöglichen. Schon vor dem Auftreten erster klinischer Symptome 
kann der Verdacht einer DMD anhand der Serumkreatininkinase (CK) aufgestellt 
werden. Diese erreicht ihre höchsten Werte in den frühen Krankheitsstadien. [75] Die 
Familienanamnese liefert weitere Hinweise. Eine Muskelbiopsie sowie 
elektromyographische Befunde können den Verdacht erhärten. Die gesicherte Diagnose 
ergibt sich schließlich durch eine Kombination von genetischer Untersuchung und 
Dystrophinbestimmung. [54] 
Früher hat man angenommen, dass aufgrund des Vererbungsmodus der DMD nur 
Jungen an dieser Erkrankung leiden können. Es hat jedoch in der Vergangenheit 
verschiedene Fälle von DMD bei Mädchen gegeben. Hierfür gibt es verschiedene 
Erklärungsmöglichkeiten:  
 
1. Auftreten bei Mädchen mit Turner-Syndrom: nur ein X-Chromosom, Mutter ist 
Konduktorin für DMD  
2. Auftreten einer reziproken Translokation zwischen einem Autosom und dem 
betroffenen X-Chromosom, häufig gleichzeitig eine Inaktivierung des gesunden X-
Chromosoms 
3. Homozygotie für die Mutation des Dystrophingens auf beiden X-Chromosomen, 
 sehr unwahrscheinlich, bisher noch nicht aufgetreten 
4. Manifestation bei Heterozygotie aufgrund der Inaktivierung hauptsächlich normaler 
X-Chromosomen (s. Lyons-Hypothese) [6, 54, 75]  
 
Die DMD verläuft wie bereits erwähnt in verschiedenen Phasen. Diese sind bei den 
Patienten recht einheitlich und haben Vignos 1968 veranlasst, zehn Stadien bezüglich 
der motorischen Veränderungen gegeneinander abzugrenzen. [6] 
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Bisher ist es nicht möglich, die Duchenne-Muskeldystrophie zu heilen. Es werden 
Versuche unternommen, mit Hilfe krankengymnastischer Übungen und Steroiden sowie 
durch Operationen [65], s. 1.2, Einfluss auf den Krankheitsverlauf zu nehmen. Letztlich 
führt die Erkrankung jedoch zum vorzeitigen Tod. 
 
1.1.2 Becker-Muskeldystrophie 
 
Die für die Becker-Muskeldystrophie (BMD) verantwortlichen Mutationen erfolgen auf 
dem gleichen Gen wie bei der DMD. Auch diese Erkrankung wird X-chromosomal 
rezessiv vererbt. Der Verlauf ist benigne, d.h. die Patienten erreichen ein höheres 
Lebensalter und der Grad der Behinderung ist wesentlich geringer als bei der 
Dystrophie vom Typ Duchenne. [54, 65, 75]  
Das Manifestationsalter der BMD liegt zwischen dem 5. und 15. Lebensjahr. 
Vergleichbar der DMD macht sich die Krankheit zunächst im Beckengürtel und 
schließlich im Bereich des Schultergürtels bemerkbar. Die Gehfähigkeit bleibt aufgrund 
der langsamen Progredienz meist 30-50 Jahre erhalten. Ungefähr in diesem Zeitrahmen 
liegt auch die Lebenserwartung der Erkrankten. 1955 wurde die mit einer Inzidenz von 
3,6:100.000 auftretende Krankheit von Becker und Kiener beschrieben. [6, 54] Das 
betroffene Gen liegt im Bereich Xp21 des kurzen Armes des X-Chromosoms, so dass 
sich auch hier Defekte in der Dystrophinsynthese bemerkbar machen. Ursachen sind 
wiederum Deletionen, die jedoch in den meisten Fällen zu in-frame-Mutationen führen. 
[4, 48] Das Genprodukt Dystrophin hat eine zumindest teilweise erhaltene Funktion. 
Darin liegt wohl die Begründung für den gutartigen Verlauf der Dystrophie. Das 
Ausmaß der Symptomatik ist abhängig von der Genregion, die von der Mutation 
betroffen ist. [5, 14, 43] Gleichermaßen korreliert die Größe des betroffenen Abschnitts 
mit der Schwere der Krankheit. [33]  
Die Manifestation der Erkrankung betrifft die quergestreifte Muskulatur, d.h. auch 
hierbei treten Kardiomyopathien auf. Im Gegensatz zur DMD hat man bei der Becker-
Dystrophie keine Intelligenzminderung im Vergleich zur Normalbevölkerung feststellen 
können. 
Die Diagnose der BMD ergibt sich anhand der Familienanamnese der betroffenen 
Männer, biochemischer Parameter, wie der erhöhten CK im Serum, sowie 
muskelbioptischer und genetischer Untersuchungen. Die Abgrenzung zur DMD zeigt 
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sich anhand der späteren Manifestation und der langsameren Verschlechterung der 
Symptomatik. 
Differentialdiagnostisch ist bei klinischer Betrachtung weiterhin die Möglichkeit einer 
Spinalen Muskelatrophie (SMA) vom Typ III (Kugelberg-Welander), s. 1.1.3, bzw. 
einer chronischen Polymyositis in Betracht zu ziehen. 
Die Möglichkeit einer Heilung der Krankheit besteht nicht. Die physiotherapeutischen 
und operativen Möglichkeiten sollten auch hier wahrgenommen werden. [54] 
 
1.1.3 Spinale Muskelatrophie (SMA) 
 
Hierbei handelt es sich um eine Gruppe von Erkrankungen, welche primär die 
motorischen Vorderhornzellen betreffen und sekundär zu einer Atrophie der Muskulatur 
führen. Es wird eine Inzidenz von mindestens 1:10.000 angenommen. [73] 
Der Zeitraum, in welchem die ersten Symptome auftreten, variiert je nach Schweregrad 
der Erkrankung. In einigen Fällen sind bereits intrauterin verminderte Aktivitäten des 
Feten festgestellt worden. Je früher die Manifestation der SMA eintritt desto schwerer 
ist ihr Verlauf. [52] 
Das betroffene Gen liegt auf dem langen Arm des Chromosoms 5 im Bereich 5q11.2-
13.3.. [55] Der Vererbungsmodus ist in den meisten Fällen autosomal rezessiv, doch 
sind auch dominante (nicht an den oben genannten Chromosomenbereich gebunden) 
und in wenigen Fällen sogar X-chromosomal rezessive Formen bekannt. Der Gendefekt 
scheint zu einer Störung der RNA-Synthese und einer dadurch bedingten Fehlsynthese 
der Genprodukte zu führen. Aufgrund eines Mangels an funktionsfähigen 
Neurotransmittern, Enzymen und Proteinen ist der Stoffwechsel der Nervenfasern 
gestört, was mit dem Absterben dieser Zellen endet. [52] 
Es werden im Wesentlichen drei im Kindesalter auftretende Formen der SMA 
unterschieden. [20, 52] Die schwerste Ausprägung der SMA (Typ I), benannt nach den 
Erstbeschreibern Werdnig (1891, 1894) und Hoffmann (1893, 1897, 1900), ist 
wiederum in eine akute (Typ Ia) und eine subakut-chronische (Typ Ib) Form unterteilt.  
Die SMA Ia tritt mit einer Inzidenz von 1:25.000 auf. Die Erkrankung geht in der Regel 
mit einer verstärkt proximalen Muskelschwäche einher. Dies führt zu der sogenannten 
"Froschstellung" der Beine bzw. einer "Henkelstellung" der Arme. Auch die übrige 
Muskulatur ist von der Atrophie betroffen. Dies bedingt einen Mangel an Bewegung,  
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der für die Entstehung von Kontrakturen und osteoporotischen Folgeschäden 
verantwortlich ist. Wenn auch die Gesichtsmuskulatur durch Beteiligung des N. facialis 
häufig Plegien aufweist, so sind die äußeren Augenmuskeln nur selten betroffen. Der 
lebhafte Blick ist im Vergleich zur allgemeinen Muskelschwäche besonders auffällig. 
Die Manifestation erfolgt spätestens bis zum sechsten Monat. Ursachen für den Tod 
schon vor Erreichen des 2. Lebensjahres sind in der Regel Infektionen der Atemwege. 
[52, 65, 73]  
Die subakut-chronische Form ist nur schlecht von der akuten Form zu unterscheiden. 
Die Erkrankung ist progredient und führt somit letztlich zum Tod, der jedoch später 
eintritt, zwischen 2,5 und 20 Jahren. Vermutlich wegen des langsameren Verlaufs und 
des Heranwachsens der Kinder ist das Auftreten von Kontrakturen und Skoliosen, die 
einer Behandlung bedürfen, häufiger. [52] 
 
Eine weitere Form der SMA ist die intermediär-chronische (Typ II). Zwar sind die 
hiervon betroffenen Kinder in der Lage zu sitzen, doch ist das Laufen bei einer 
Manifestation zwischen Geburt und 2. Lebensjahr nicht möglich. Es besteht eine 
Muskelhypotonie und Areflexie ebenso wie Faszikulationen der Zunge und 
Muskelzittern in den Fingern. [20, 52] Aufgrund der unterschiedlichen Progredienz in 
den Einzelfällen kann keine Prognose gestellt werden. Die Lebenserwartung beträgt bis 
zu 10 in einigen Fällen sogar 30 oder 40 Jahren. Es hat sich aber gezeigt, dass frühzeitig 
auftretende Zungenfaszikulationen und eine starke Beteiligung der Rumpfmuskulatur 
ein schlechtes Zeichen für die zu erwartende Lebensdauer darstellen. Die 
hauptsächliche Todesursache ist auch hier wieder eine Infektion der Atemwege, die 
durch eine ausgeprägte Skoliose begünstigt wird. [52, 73]  
 
Die dritte SMA-Form ist benannt nach Kugelberg und Welander (Typ III). Sie kann sich 
im frühen Kindesalter selten aber auch erst im Erwachsenenalter manifestieren. Die 
Verlaufsform dieser Erkrankung ist insgesamt wesentlich milder als bei den anderen 
Varianten. Die klinische Symptomatik erinnert an das Erscheinungsbild der Duchenne-
Muskeldystrophie [20], s. 1.1.1. 
Bei frühem Krankheitsbeginn sind verspätetes und erschwertes Laufenlernen sowie 
häufiges Hinfallen charakteristisch. Gleichsam wie bei der DMD treten auch hier der 
"watschelnde" Gang und eine Pseudohypertrophie vor allem der Wadenmuskulatur auf. 
Eine Beteiligung der Hirnnerven führt zu einer Beeinträchtigung der Muskelfunktion 
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von Gesicht, Hals und Zunge. Die Muskelschwäche führt zu Kontrakturen und 
Spitzfußbildung. Aufgrund der früher oder später eintretenden Immobilisation kann die 
Entstehung einer Skoliose nur schwer verhindert werden. Die Lebenserwartung der 
Patienten liegt bei einer hohen Variabilität der Krankengeschichte zwischen der 3. und 
6. Lebensdekade und ist damit vergleichbar hoch. Wegen der großen Ähnlichkeit zum 
Krankheitsbild der Duchenne-Muskeldystrophie sollte diese differentialdiagnostisch 
stets in Betracht gezogen werden. [52, 73] 
Weitere Formen der SMA wie z.B. die distale oder chronisch asymmetrische werden 
aufgrund ihres selteneren Auftretens hier nicht beschrieben. 
 
Im Vergleich zur DMD erkranken beide Geschlechter an der SMA, wobei Jungen 
häufiger betroffen sind als Mädchen. Weiterhin zeichnen sich SMA-Patienten durch 
eine überdurchschnittliche Intelligenz aus.  
Zur Erstellung der Verdachtsdiagnose SMA ist in erster Linie die klinische 
Symptomatik von Bedeutung. Hier sind vor allem die Leitsymptome Hypotonie, 
proximal betonte Muskelschwäche und generalisierte Areflexie zu nennen. Auch ein 
Erhöhung der CK ist häufig auffällig, welche im Krankheitsverlauf zunächst ansteigt 
und mit zunehmender Muskelatrophierung wieder absinkt. [73] Die Sicherung der 
Diagnose erfolgt mit Hilfe der Muskelbiopsie. In der Histologie zeigen sich Gruppen 
atrophischer Fasern, die in ihrer Größe unterschiedlich sind. Das Maß der 
Krankheitsschwere korreliert mit dem Grad der Atrophie.  
 
Die therapeutischen Möglichkeiten sind aufgrund der Progredienz der Krankheit nur 
begrenzt. Die Behandlungsmethoden beinhalten Atemtraining und Beatmung, operative 
Beseitigung von Kontrakturen und eine Stabilisierung der Wirbelsäule bei bestehender 
Skoliose. Krankengymnastische Übungen dienen der möglichst langanhaltenden 
Vermeidung von Atrophie und Kontrakturbildung. [52, 73] 
 
1.1.4 Heriditäre motorisch-sensible Neuropathien (HMSN) 
 
Diese letztlich zu einer Muskelatrophie führende Gruppe von Erkrankungen ist durch 
die Degeneration peripherer Nervenfasern charakterisiert. Die Ursache ist eine 
Demyelinisierung oder auch Hypomyelinisierung von markhaltigen Neuronen bedingt  
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durch einen Defekt des Strukturgens des Myelin. [53] Anhand von 
Manifestationszeitpunkt und Schweregrad der Symptomatik lassen sich verschiedene 
Krankheitsformen unterscheiden. 
 
Bereits in früher Kindheit manifestiert sich die auch als Charcot-Marie-Tooth-Syndrom 
(CMT) bezeichnete HMSN Typ I. Es liegt kein einheitlicher Vererbungsmodus vor. 
Hauptsächlich wird die CMT autosomal dominant vererbt, wobei die Genloci meist auf 
Chromosom 17 aber auch auf Chromosom 1 liegen. Sowohl autosomal rezessive als 
auch X-chromosomal dominante Erbgänge sind ebenfalls möglich, wenn auch seltener. 
[10, 24-27, 29, 44, 57, 62, 66]  
Besonders in den ersten Lebensjahren werden die Neurone durch einen großen Verlust 
an Myelinscheiden geschädigt. Dies führt zu einer Verminderung der 
Nervenleitungsgeschwindigkeit, worin wiederum die Ursache für die typischen 
klinischen Symptome liegt. Dazu zählen die vor allem die untere Extremität betreffende 
Hypotonie der Muskulatur, Fußdeformierungen, häufiges Hinfallen, unsicherer Gang 
und Hypo- oder Areflexie. Mit zunehmendem Alter der Patienten ist auch das 
Krankheitsbild verändert. Es stellen sich leichte Sensibilitätsstörungen ein, und man 
kann in der Peripherie harte Nervenstränge tasten. [53] 
Aufgrund der De- und Remyelinisierungsvorgänge bilden sich sogenannte 
Zwiebelschalenformationen, die im histologischen Bild erkennbar sind. Sie bestehen 
nicht vor dem 6. Lebensjahr.  
Die CMT verläuft progredient. Dennoch bleibt die Gehfähigkeit der Patienten sehr 
häufig erhalten. [53, 74]  
 
Auch die HMSN Typ II ist eine Form der CMT. Sie manifestiert sich in der Regel mit 
Erreichen des Schulalters. Die Vererbung verläuft entweder autosomal dominant oder 
rezessiv, in seltenen Fällen auch X-chromosomal. Die Symptomatik ist mit der von Typ 
I vergleichbar, jedoch weniger stark ausgeprägt. Lediglich bei der rezessiven Form und 
bei frühzeitiger Manifestation ist ein schweres Krankheitsbild mit rascher Progredienz 
zu verzeichnen. Histologisch liegt eine Atrophie motorischer sowie sensorischer 
Neurone vor; eine Demyelinisierung ist hierbei nicht erkennbar. [53] Die dominante 
Form scheint in ihrer Progredienz zu stagnieren, was eine bessere Prognose zur Folge 
hat. Beginnt die Erkrankung bereits in früher Kindheit, so muss mit späterer 
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Rollstuhlabhängigkeit gerechnet werden, ebenso bei autosomal rezessiver Vererbung, 
die insgesamt ein schwereres Krankheitsbild hervorruft. 
Die HMSN Typ III, auch Déjérine-Sottas-Syndrom genannt, zeichnet sich durch eine 
Hypo- oder auch Demyelinisierung der Nervenfasern aus. Es besteht sowohl genetisch 
wie auch phänotypisch eine ausgeprägte Heterogenität. Es sind autosomal rezessive und 
auch autosomal dominante Erbgänge beschrieben. [19, 64] Der Erkrankungsbeginn liegt 
in der frühen Kindheit. 1893 wurde das klinische Bild erstmals durch Déjérine und 
Sottas beschrieben. Es entspricht weitgehend dem von HMSN Typ I, wobei die 
Symptome stärker ausgeprägt sind. [53, 64, 74] 
Man unterscheidet drei sogenannte Manifestationsgruppen. Die erste, kongenitale, hat 
einen frühzeitigen Tod, in der Regel im ersten Lebensjahr, zur Folge. 
Differentialdiagnostisch ist bei vergleichbarer Klinik die SMA Typ I zu beachten. Die 
zweite Gruppe weist eine Manifestation vor dem 2. Lebensjahr auf und hat die bereits 
oben erwähnte, dem HMSN Typ I ähnliche, Symptomatik. Bei der dritten Gruppe 
beginnt die Erkrankung erst nach dem 2. Lebensjahr. Taubheit, Nystagmus, Plegien der 
Gesichtsmuskulatur und Skoliose sind hier sehr häufig. Die Patienten haben scheinbar 
vorstehende Augen, sind minderwüchsig und haben verdickte vorgestülpte Lippen. [53] 
Insgesamt ist die Prognose wesentlich schlechter als für die Formen I und II. Viele 
Patienten sterben früh oder sind bereits zwischen dem 10. und 20. Lebensjahr 
rollstuhlpflichtig. In besonders günstigen Fällen kann dennoch das 4. Lebensjahrzehnt 
erreicht werden bei erhaltener Gehfähigkeit.  
 
Weitere Formen der HMSN, Typ IV – VII, treten insgesamt seltener auf. Typ IV basiert 
darüber hinaus auf metabolischen Funktionsstörungen. [53, 74]  
Die therapeutischen Maßnahmen der HMSN entsprechen im Prinzip denen der bereits 
beschriebenen Krankheitsbilder. [53] 
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1.2 Operationsverfahren 
 
Die hier besprochenen neuromuskulären Erkrankungen zeichnen sich durch einen mehr 
oder weniger progredienten Verlauf aus und sind nicht heilbar. Bisher gibt es keine 
Kausaltherapie. Trotzdem besteht die Möglichkeit, durch Krankengymnastik, teilweise 
medikamentös (z.B. Prednisolon bei DMD) und mit Hilfe von Operationen Einfluss auf 
den Krankheitsverlauf zu nehmen. 
Die Hauptproblematik der neuromuskulären Erkrankungen besteht darin, dass die 
Patienten aufgrund der Muskelschwäche Kontrakturen vor allem im Bereich des 
Beckens und der unteren Extremität ausbilden. Diese erschweren das Gehen und Stehen 
durch eine Fehlhaltung des Körpers. [63] Letztlich ist der Patient an den Rollstuhl 
gefesselt, was eine rapide Verschlechterung des Allgemeinzustands nach sich zieht. 
Eine bereits bestehende Skoliose wird weiter verstärkt, und somit die Vitalkapazität 
mehr und mehr herabgesetzt. Dadurch werden Erkrankungen des Respirationstraktes 
begünstigt und die Prognose verschlechtert. 
Aus den genannten Gründen ist es erstrebenswert, die Gehfähigkeit oder zumindest die 
Stehfähigkeit eines Patienten solange wie möglich zu erhalten. Allein durch die 
Physiotherapie kann dieses Ziel nicht erreicht werden. [16] 
Schon vor einigen Jahrzehnten hat man begonnen, Kontrakturen operativ zu beseitigen. 
Spencer und Vignos führten ab 1962 Achillotenotomien durch und erreichten so eine 
Verlängerung der Gehfähigkeit um etwa 2 Jahre. Rideau hat 1977 die operative 
Prophylaxe eingeführt. Er behandelte die Kontrakturen im Anfangsstadium. Auf diese 
Weise kann auch eine Schwächung der Muskulatur durch Immobilisation 
hinausgezögert werden. Die Operationstechnik nach Rideau wird symmetrisch an 
beiden Beinen durchgeführt und beinhaltet ein musculotendinöses release der Hüft-
Abduktoren, Hüft- und Knie-Flexoren sowie Achillotenotomien. [56, 63] Eine rasche 
postoperative Mobilisierung ist von großer Wichtigkeit, da jeder Tag der 
Immobilisation einen Verlust von Muskelmasse bedeutet. Außerdem ist das tägliche 
Geh- und Stehtraining bedeutend für den Erfolg der Operation. [56] 
 
Ein weiteres Problem der Patienten mit neuromuskulären Erkrankungen ist wie bereits 
erwähnt die Entstehung einer Skoliose. Früher oder später ist der Patient in jedem Fall 
davon betroffen. Es gibt die Möglichkeit, die Wirbelsäule durch ein Stützkorsett passiv 
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zu stabilisieren, doch ist diese Methode wenig erfolgversprechend und wird daher nur in 
Ausnahmefällen angewandt. [54] 
Von größerer Bedeutung sind operative Maßnahmen, deren Technik im Laufe der 
Jahrzehnte immer wieder modifiziert wurde. In den 1960er Jahren wurde die 
Harrington-Technik zur Wirbelkörperfusion durch Knochenspäne bei paravertebraler 
Stabilisierung durch Stäbe eingesetzt, welche eine langwierige häufig bis zu neun 
Monaten andauernde Immobilisierung des Rumpfes mittels Bracing nach sich zog. [13, 
28] Nach der Luque-Technik (1977) werden 2 Metallstäbe durch sublaminäre Drähte an 
der Wirbelsäule befestigt. [54] In Höhe jedes einzelnen Wirbels vom Sakrum 
(Modifikation nach Allen und Ferguson 1984) bis zum cervicothorakalen Übergang 
werden diese mit den paravertebralen Stäben verdrahtet. Dadurch und durch die 
Verbindung der beiden Stäbe untereinander gewinnt die Wirbelsäule an Stabilität bei 
erhaltener Mobilität der costovertebralen Gelenke. [75] Die Patienten können in der 
Regel nach 24 Stunden ohne Korsett mobilisiert werden. [54] 
Nach weiteren Modifikationen (z.B. Duchenne instrumentation nach Duport et al. 1995 
[13]) aufgrund von vermehrten Stabbrüchen, wird zunehmend der Einsatz von iliakalen 
Schrauben gefordert. [59, 61] 
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1.3 Anästhesie 
1.3.1 Anästhesieverfahren 
 
Im Zusammenhang mit neuromuskulären Erkrankungen können verschiedene in der 
Anästhesie verwendete Substanzen zu schwerwiegenden Komplikationen wie Maligne 
Hyperthermie, Asystolie und Rhabdomyolyse führen. [8, 9] Die zur Auslösung dieser 
Reaktionen beitragenden Triggersubstanzen sind daher unbedingt zu meiden. Bekannte 
Triggersubstanzen sind die volatilen Inhalationsnarkotika und depolarisierende 
Muskelrelaxanzien. [8, 40] 
Geeignete Narkoseverfahren sind eine Balancierte Anästhesie mit Lachgas, Opioiden 
und bei Bedarf nicht depolarisierenden Muskelrelaxanzien sowie intravenösen 
Anästhetika oder eine Totale intravenöse Anästhesie (TIVA) unter Verwendung von 
Hypnotika, Opioiden und nicht-depolarisierenden Muskelrelaxanzien. Beide Verfahren 
können zusätzlich mit einer Regionalanästhesie kombiniert werden. 
 
Prämedikation 
 
Die Verabreichung einer Prämedikation ist besonders bei Kindern von Bedeutung, da 
sie angstlösend und sedierend wirkt. Weiterhin dient sie der Supplementierung der in 
der Narkose verwendeten Medikamente. Bevorzugte Substanz ist das Midazolam, 
welches zur Substanzgruppe der Benzodiazepine gehört. Es wird etwa 30 Minuten vor 
Narkosebeginn hauptsächlich oral oder auch rektal verabreicht. [41] 
 
Balancierte Anästhesie 
 
Bei diesem Narkoseverfahren ergänzen sich die verwendeten Medikamente gegenseitig 
und führen dadurch zu einer Dosisreduktion der einzelnen Substanzen und zu einer 
Minderung der Nebenwirkungen. 
Das eingesetzte Lachgas (N2O) bewirkt durch Verstärkung inhibitorischer Wirkungen 
oder Hemmung der Erregungsweiterleitung im Gehirn eine Bewusstlosigkeit. Lachgas 
löst sich im Blut nur sehr schlecht. Dies hat einen raschen Anstieg des Partialdrucks von 
Lachgas im Blut zur Folge. Die daraus resultierende Partialdruckdifferenz von Lachgas 
in Blut und Gewebe führt zu einer Diffusion des physikalisch gelösten Gases in die 
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umgebenden Gewebe. Auch im Gehirn steigt daher der N2O-Partialdruck schnell an mit 
entsprechender anästhetischer Wirkung. Lachgas wird nicht metabolisiert, sondern 
unverändert über die Lungen ausgeatmet, so dass bei entsprechender Gewebesättigung 
und fehlender Lachgaszuführung der Partialdruck im Gehirn zügig wieder abfällt und 
die narkotisierende Wirkung nachlässt. Aufgrund dieser Eigenschaften ist die 
Narkosetiefe mit Lachgas gut steuerbar bei insgesamt aber nur schwacher anästhetischer 
Wirkung. 
Die Nebenwirkungen auf das Herz-Kreislauf-System, Atmung sowie Funktion von 
Leber, Niere und Darm sind gering. Eine Kontraindikation besteht jedoch bei Gefahr 
durch Diffusion in gasgefüllte Körperhöhlen wie z. B. Pneumothorax oder Ileus.  
Lachgas wird als Gemisch mit Sauerstoff zugeführt. Hierbei sollte eine inspiratorische 
Konzentration von 70% N2O nicht überschritten werden, da sonst eine Hypoxiegefahr 
besteht. Bei diesen Konzentrationen wird keine ausreichende Anästhesie erreicht.  
 
Eine teure Alternative zu Lachgas ist Xenon. Das Edelgas, welches aus verflüssigter 
Luft gewonnen wird, ist im Blut schlechter löslich als Lachgas und wirkt 
dementsprechend schneller. Auch Xenon wird nicht metabolisiert und die 
Nebenwirkungen sind vernachlässigbar. Eine Triggerung der bei neuromuskulären 
Erkrankungen gefürchteten Malignen Hyperthermie erfolgt nicht. 
Der Stellenwert von Xenon in der Anästhesie kann derzeit noch nicht abschließend 
beurteilt werden. [34] 
 
Zur Supplementierung der anästhetischen Wirkung des Lachgases müssen in der 
Einleitungsphase intravenöse Anästhetika wie z.B. Hypnotika (z.B. Propofol) oder 
Barbiturate (z.B. Trapanal), eingesetzt werden. Die Nebenwirkungen betreffen in erster 
Linie das Herz-Kreislauf-System sowie die Atemfunktionen. Blutdruckabfall und 
Atemdepression können die Folge sein. Barbiturate können weiterhin zu Laryngo- oder 
Bronchospasmus sowie Husten führen. In Ausnahmefällen werden Benzodiazepine zur 
Narkoseeinleitung eingesetzt. Anwendungsgebiete sind jedoch in der Regel die 
Prämedikation und die Supplementierung von Opioiden. Sie haben sedierende, 
hypnotische, antikonvulsive und anxiolytische Wirkungen, welche von der Dosierung 
abhängig sind. Von Vorteil ist die anterograde Amnesie, die durch diese Medikamente 
ausgelöst wird. Die Nebenwirkungen ähneln denen der Hypnotika und Barbiturate. 
Auch hier kann es zu Blutdruckabfall und Atemdepression kommen, wobei letztere bei 
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gleichzeitiger Verabreichung von Opioiden besonders ausgeprägt und anhaltend sein 
kann. 
Opioide sind die potentesten Analgetika. Man unterscheidet endogene, natürliche und 
synthetische Opioide. Zur Narkose werden vor allem die synthetischen Opioide 
verwendet. Hierzu zählen Fentanyl, Alfentanil, Remifentanil und Sufentanil. Deren 
Wirkstärke und Steuerbarkeit sind dem Morphin überlegen. Die Beeinflussung des 
Herz-Kreislauf-Systems ist gering. Hingegen sollte die atemdepressive Wirkung stets 
beachtet werden, da entsprechende Überdosierungen zu einer zentralen Atemlähmung 
führen. Da eine anterograde Amnesie und eine Muskelrelaxierung durch diese 
Substanzgruppe nicht erreicht werden und die Sedierung bei normalen Konzentrationen 
nicht ausreichend ist, wird auch hier eine Kombinationsanästhesie mit Hypnotika, 
Inhalationsnarkotika und Muskelrelaxanzien erforderlich.  
 
Die Verwendung von Muskelrelaxanzien in der Anästhesie hat verschiedene Gründe. 
Zum einen erleichtern sie die endotracheale Intubation. Darüber hinaus kann durch die 
Gabe dieser Substanzen ein Zustand vollständiger Muskelerschlaffung erzeugt werden, 
wodurch die Bedingungen für bestimmte Operationen verbessert werden. Es werden 
zwei Substanzgruppen unterschieden, deren Wirkungsmechanismen verschieden sind - 
depolarisierende und nicht-depolarisierende Muskelrelaxanzien.  
Die Anwendung depolarisierender Muskelrelaxanzien ist bei Patienten mit 
neuromuskulären Erkrankungen kontraindiziert. Sie begünstigen das Auftreten von 
Komplikationen, wie sie in Kapitel 1.3.2 aufgeführt sind. Succinylcholin ist ein 
Wirkstoff dieser Gruppe. Es ist dem Neurotransmitter Acetylcholin verwandt und 
besetzt die gleichen Rezeptorbindungsstellen. Wie auch der natürliche Transmitter 
bewirkt das Succinylcholin zunächst eine Erregung der nachfolgenden Muskelzelle; die 
Kontraktion der Muskulatur ist die Folge. Da Succinylcholin von der Cholinesterase 
langsamer abgebaut wird als das Acetylcholin, bindet es längere Zeit an den Rezeptor 
und bedingt somit eine Dauerdepolarisation, die keine weitere Erregung zulässt. Dies 
führt zu einer Muskelerschlaffung. [37] 
Die Gefahr bei Erkrankungen wie der Duchenne-Muskeldystrophie liegt nun darin, dass 
durch die Schädigung der Membranen des Sarkolemms der Muskelzellen deren 
Calciumhaushalt gestört ist. Es strömt vermehrt Calcium in die Zelle ein. [54] Durch die 
Gabe eines depolarisierenden Muskelrelaxanz wird der Calciuminflux in die Zelle noch 
weiter gesteigert, so dass eine verlängerte Kontraktion erfolgt. Hierbei werden vermehrt 
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Wärme, CO2 und Lactat produziert im Sinne einer Malignen Hyperthermie-Reaktion. 
[40] Die gleiche Problematik ergibt sich bei der Antagonisierung nicht-
depolarisierender Muskelrelaxanzien durch Cholinesterasehemmer. Diese erhöhen die 
Konzentration an Acetylcholin. Durch einen vermehrten Calciumeinstrom wird auch in 
diesem Fall die Muskelkontraktion verlängert mit den o.g. Folgen. Daher sind auch 
diese Substanzen kontraindiziert bei den hereditären neuromuskulären Erkrankungen. 
[8]  
Die nicht-depolarisierenden Muskelrelaxanzien gehören zu den Curare-Giften. Auch 
diese Substanzen besetzen den cholinergen Rezeptor, jedoch ohne eine Erregung 
auszulösen und bewirken somit eine kompetitive Hemmung. Die Folge ist eine 
Lähmung der Muskulatur, die durch Cholinesterase antagonisiert werden kann (s. oben). 
Da diese Substanzen eben keine Depolarisation auslösen und daher auch keinen 
erhöhten Calciumeinstrom in die Muskelzelle bewirken, sind sie weitgehend 
unbedenklich bei der Anwendung in den oben beschriebenen Krankheitsfällen.  
Zu beachten ist bei beiden Substanzgruppen, dass durch die Lähmung der 
Atemmuskulatur eine künstliche Beatmung in jedem Fall erforderlich wird. 
 
Totale intravenöse Anästhesie 
 
Dieses Verfahren ist von Vorteil in Fällen eines erhöhten Maligne Hyperthermie-
Risikos oder bei notwendigem Verzicht auf Lachgas. Weiterhin kann bei Bedarf eine 
Beatmung mit 100% Sauerstoff erfolgen.  
Zur Sedierung werden Hypnotika verabreicht. Hierbei kommt häufig Propofol zum 
Einsatz, da es kurz wirksam ist und somit gut steuerbar. Weiter können - wie auch bei 
der balancierten Anästhesie - Midazolam als Benzodiazepin oder Barbiturate eingesetzt 
werden. Midazolam ist schlechter steuerbar als Propofol und die Barbiturate 
kumulieren. 
Die Analgesierung des Patienten erfolgt durch Opioide (s. Balancierte Anästhesie). Die 
Verabreichung der Medikamente erfolgt im Idealfall, nach eventueller initialer 
Bolusinjektion, über eine Spritzenpumpe, um eine möglichst stabile Narkostiefe und 
Analgesie zu gewährleisten.  
Falls erforderlich können zusätzlich Muskelrelaxanzien verabreicht werden. [36] 
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Periduralanästhesie 
 
In der Kinderchirurgie hat sich die Periduralanästhesie in Form der Kaudalanästhesie, in 
Kombination mit einer Allgemeinnarkose, bewährt. Sie ist bei Kindern relativ einfach 
durchzuführen und hat den Vorteil der langanhaltenden Analgesie. 
Anatomisch liegt der Periduralraum (= Epiduralraum) im Wirbelkanal zwischen der 
spinalen Dura mater und den Knochen und Bandstrukturen des Canalis spinalis. 
Entsprechend reicht er von der Schädelbasis bis zum Übergang von Kreuz- zu 
Steißbein. Die hintere Begrenzung wird durch das Ligamentum flavum gebildet. Durch 
die Foramina intervertebralia ist der Periduralraum mit dem Paravertebralraum 
verbunden. Weiterhin besteht eine Verbindung zum Subarachnoidalraum und somit zum 
Liquor. Innerhalb des Periduralraums befinden sich Bindegewebe, Fett, Venengeflecht 
sowie Lymphgefäße, aber vor allem die Wurzeln der Spinalnerven. 
Speziell bei der Kaudalanästhesie sind einige anatomische Besonderheiten zu beachten. 
Der Zugang zum Kaudalkanal erfolgt über den Hiatus sacralis, der durch das 
Ligamentum sacrococcygeum bedeckt ist. Im Kaudalkanal befindet sich das Filum 
terminale, welches sich aus den sakralen und coccygealen Nerven zusammensetzt. Als 
Orientierung sind die Cornua sacralia geeignet. 
Für die beschriebenen Operationsverfahren ist vor allem das Versorgungsgebiet des 
Segmentes S1 von Bedeutung, da dieses einen gewissen Anteil von Glutealregion bis 
zur plantaren und lateralen Fußoberfläche versorgt. 
Bei der Durchführung der Kaudalanästhesie wird zunächst der Hiatus sacralis palpiert. 
In einem Winkel von ca. 120° zum Rücken wird eine Kanüle durch das Lig. 
sacrococcygeum gestochen und bis in den Canalis sacralis vorgeschoben. Nachdem die 
korrekte Lage der Nadel überprüft worden ist, kann das Lokalanästhetikum injiziert 
werden. [38] 
 
1.3.2 Komplikationen  
 
Eine Operation, vor allem aber die Anästhesie stellt immer ein Risiko für den 
betroffenen Patienten dar, so dass der Nutzen des Verfahrens gegen die Gefahren 
abgewogen werden muss. Im Falle der neuromuskulären Erkrankungen wirken sich die 
kontrakturlösenden und skolioseprophylaktischen Operationen äußerst positiv auf den  
 
 17 
Verlauf der Krankheit aus. Die Patienten haben eine verbesserte Lebensqualität. Auf der 
anderen Seite ist jedoch auch das Komplikationsrisiko aufgrund der veränderten 
Muskelphysiologie erhöht.  
Werden Narkosen bei Patienten mit neuromuskulären Erkrankungen nach den oben 
beschriebenen Verfahren durchgeführt, s. 1.3.1, so treten nur selten schwerwiegende 
Komplikationen auf. 
Aufgrund der hohen Letalitäsrate im Falle einer Malignen Hyperthermie von 10% bis 
>50% [45] ist das Wissen um die Pathogenese, Diagnose und Therapie von besonderer 
Bedeutung, daher wird im folgenden näher auf diese Komplikation eingegangen. 
 
Maligne Hyperthermie 
 
Der letale Ausgang einer Malignen Hyperthermie ist nur durch eine rasche Erkennung 
und entsprechende Therapie zu verhindern. Verdächtige Zeichen nach Gabe von 
Triggersubstanzen wie schneller Anstieg der Köpertemperatur sowie eine gesteigerte 
Muskelrigidität, insbesondere ein Musculus masseter Spasmus treten oft erst verspätet 
auf. Häufig sind die Anzeichen unspezifisch in Form von Tachykardie, Tachypnoe oder 
Herzrhythmusstörungen und einer Hyperkaliämie. [45] Eines der wichtigsten Anzeichen 
ist ein frühzeitiger Anstieg der endexspiratorischen CO2-Konzentration bei 
metabolischer Azidose. Weiterhin ist eine Myoglobinurie mit eventuellem akutem 
Nierenversagen möglich. [40] 
Die Maligne Hyperthermie ist begründet durch einen Calciumanstieg in den 
Muskelzellen. In der Kontraktionsphase wird Calcium aus dem sarkoplasmatischen 
Retikulum freigesetzt und in der Erschlaffungsphase nicht wieder dort aufgenommen. 
Der Calciumanstieg hat eine Dauerkontraktion zur Folge, welche wiederum durch einen 
gesteigerten Zellstoffwechsel zu einem Anstieg von CO2, Laktat und Temperatur führt. 
Sobald anhand der Blutgasanalyse und des Serumkaliumspiegels der Verdacht erhärtet 
ist, sollte mit der gezielten Therapie begonnen werden. Hierbei ist die Zuführung von 
Dantrolen von herausragender Bedeutung. Diese Substanz verhindert die Freisetzung 
von Calcium aus dem sarkoplasmatischen Retikulum. Da der Wirkungseintritt dieser 
Kausaltherapie nach ca. 30 Minuten erfolgt, ist eine zwischenzeitliche symptomatische 
Therapie erforderlich. Die Zufuhr der Triggersubstanzen ist zu stoppen. Der Patient 
muss mit 100% O2 beatmet werden. Zur Regulierung der metabolischen Azidose ist ggf. 
eine Verabreichung von Bikarbonat durchzuführen. Durch eine Kühlung des Körpers 
 18 
sollte die Körpertemperatur bis auf 38°C gesenkt werden. Der Kaliumspiegel kann 
durch gleichzeitige Gabe von Glucose und Alt-Insulin normalisiert werden. Weiterhin 
ist eine forcierte Diurese insbesondere auch zur Vorbeugung eines Nierenversagens 
sinnvoll.  
In der Folge können weitere Komplikationen wie Muskelschwäche durch Dantrolen, 
Nierenversagen aufgrund der Myoglobinurie, Verbrauchskoagulopathie oder ZNS-
Schäden auftreten. [40] 
 
1.4 Fragestellung 
 
Durch Vermeiden der Triggersubstanzen kann das Risiko von Narkosezwischenfällen, 
wie in 1.3.2 beschrieben, bei Patienten mit hereditären neuromuskulären Erkrankungen 
eingeschränkt werden. [17] In der Regel wird in solchen Fällen eine 
Kombinationsanästhesie aus Opioiden, Sedativa oder Hypnotika, Lachgas und nicht-
depolarisierenden Muskelrelaxanzien durchgeführt, welche für den Patienten 
unbedenklich ist. Doch auch diese Medikamente haben Nebenwirkungen. 
Beispielsweise können Opiode zu einer Atemdepression führen und den Patienten 
postoperativ durch Übelkeit oder Kreislaufreaktionen belasten. Somit sollte es ein Ziel 
sein, die verabreichten Analgetikamengen zu optimieren. 
Im untersuchten Zeitraum wurden die Patienten hauptsächlich nach dem oben 
beschriebenen Narkoseschema anästhesiert. Später ist man dazu übergegangen, die 
Narkose zusätzlich durch eine Periduralanästhesie (PDA) mit Bupivacain (Carbostesin) 
zu ergänzen.  
Ziel dieser Arbeit ist es, die Hypothese, dass der Analgetikaverbrauch unter Applikation 
einer ergänzenden PDA zur Vollnarkose signifikant sinke, durch statistische 
Untersuchung der Patientendaten zu belegen. Darüber hinaus soll ebenfalls ein 
Vergleich des postoperativen Analgetikaverbrauchs aufgestellt werden, um einen 
möglichen Zusammenhang zwischen diesem und einer Periduralanästhesie herzustellen.  
Es wurden bereits Studien durchgeführt, die eine Reduktion des Analgetikabedarfs im 
Rahmen der Kinderanästhesie bei ergänzender PDA beschreiben. [58] Es gilt jedoch, 
dies im Rahmen der vorliegenden Arbeit auch für Patienten mit neuromuskulären 
Erkrankungen und dadurch erschwerten Narkosebedingungen nachzuweisen. 
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2 Patienten und Methoden 
2.1 Patienten 
 
Die für die vorliegende Arbeit verwendeten Daten wurden retrospektiv anhand der 
Krankenakten erhoben. Es wurden 149 Eingriffe bei 141 Patienten untersucht, welche 
im Zeitraum von Januar 1996 bis April 1999 in der Orthopädischen Klinik des 
Universitätsklinikums der RWTH Aachen durchgeführt wurden.  
Aufgrund der teilweise fehlenden Unterlagen (z.B. Narkoseprotokolle, Intensivakten 
oder poststationäre Daten) konnten nicht alle in diesem Zeitraum operierten Patienten in 
die Datenerhebung einbezogen werden. 
 
Tabelle 1 Erfasste Patientendaten 
Erfasste Daten     
Alter 
Geschlecht 
Größe  
Gewicht 
Klinikaufenthalt in  
Tagen 
Erkrankung 
Erkrankungsstatus 
(V.a., gesichert) 
Vignos-Stadium bei 
DMD 
 
OP-Art 
Operierte Seite 
OP-Dauer 
Anästhesiedauer 
Aufenthalt im AWR 
    
Intensivaufenthalt     
Medikation Präoperativ 
Midazolam 
Intraoperativ 
Diazepam  
Intensivstation 
Propofol 
Normalstation 
NOÄ 
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Bupivacain 
Trapanal 
Propofol 
Atropin 
NOÄ 
MÄ 
Vecuronium 
Atracurium 
Rocuronium 
Mivacurium 
Robinul 
 
Bupivacain 
NOÄ 
MÄ 
MÄ 
Komplikationen  Bei Vor-OP Intraoperativ Postoperativ 
Narkosetechnik     
Beatmungstechnik     
Extubation im OP     
Regionalanästhesie     
Postoperativer 
Aufenthalt  
    
     
 
2.2 Statistische Auswertung 
 
Die statistische Auswertung der Daten erfolgte mit dem Programm „SPSS für 
Windows“ Version 13. 
Da bei den erhobenen Daten nicht sicher eine Normalverteilung angenommen werden 
konnte, erfolgte die Durchführung der statistischen Untersuchung auf der Basis 
nichtparametrischer Tests zu einem Signifikantsniveau α = 0,05. Die exakte 
Testauswahl richtete sich nach der Anzahl zu untersuchender Gruppen. 
 
Um eine Vergleichbarkeit der eingesetzten Schmerzmittel zu erzielen, wurden die 
Opioide in Morphinäquivalente (MÄ) und die Nichtopioide entsprechend in 
Nichtopioidäquivalente (NOÄ) umgerechnet. [18, 31, 32, 35, 39, 42, 71, 72] Die 
Umrechnungen sind Tabelle 2 und Tabelle 3 zu entnehmen.  
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Tabelle 2 Umrechnung Morphinäquivalente 
1 mg MÄ Entspricht 10 mg Morphin 
  15 mg  Piritramid 
  100 mg Tramadol 
  100 mg Codein 
  1/100 mg Sufentanil 
  1/10 mg Fentanyl 
  1/10 mg Remifentanil 
  1/4 mg Alfentanil 
  150 mg Tilidin 
 
Tabelle 3 Umrechnung Nichtopioidäquivalente 
1 mg NOÄ Entspricht 1 mg Paracetamol 
  1 mg  Metamizol 
  0,1 mg Diclofenac 
 
Es erfolgte nach der entsprechenden Umrechnung die Zusammenfassung der jeweiligen 
MÄ und NOÄ intraoperativ, für den Intensivaufenthalt und den nachfolgenden 
Aufenthalt auf Normalstation. Die entstandenen 6 Gruppen wurden auf ihre 
Abhängigkeiten von 
 
- Regionalanästhesie 
- Lachgasverwendung 
- Geschlecht 
- Erkrankung 
- und Operationsverfahren  
 
untersucht. 
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3 Ergebnisse 
 
In der Verteilung von Alter, Gewicht und Operationsdauer ergaben sich für die 
unabhängigen Variablen Lachgas und Geschlecht keine signifikanten Unterschiede. Bei 
den untersuchten Gruppen Regionalanästhesie, Erkrankung und Operationsverfahren lag 
bezüglich der o.g. Parameter keine Gleichverteilung vor. Von den untersuchten 141 
Patienten wurden 6 Patienten zweimal und ein Patient dreimal operiert. Die Auswertung 
der Daten erfolgte jedoch stets anhand der Fälle mit der Gesamtzahl von 149. In 119 
Fällen handelte es sich um männliche Patienten, in den übrigen 30 um weibliche. 
Die Angaben zu Alter, Größe und Gewicht sind der nachfolgenden Tabelle zu 
entnehmen. 
 
Tabelle 4 Verteilung von Alter, Größe und Gewicht 
 
* Bei den übrigen 13 Fällen Fehlen der Angaben in den Akten 
 
Anzahl der 
Fälle N 
Mini-
mum 
Maxi-
mum 
Mittel-
wert 
Standard-
abweichung 
Alter  
in Monaten 
 
149 11 286 124 ±48 
Größe in cm 136* 84 185 137 ±22 
Gewicht in kg 149 8 83 37 ±18 
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Abbildung 1 Häufigkeiten der Operationsverfahren 
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Bei den Fällen von DMD und BMD handelte sich ausschließlich um männliche 
Patienten, da Mädchen aufgrund der x-chromosomal rezessiven Vererbung nur in 
Ausnahmefällen (1.1.1., 1.1.2) daran erkranken können. 
Das weitere Verteilungsmuster ist der Abbildung 2 zu entnehmen. 
 
  
Abbildung 2 Geschlechtsverteilung der Erkrankungen 
 
Der durchschnittliche Klinikaufenthalt betrug 14,5 ±6,32 Tage bei einer Schwankung 
zwischen 3 und 38 Tagen. Zu 4 Fällen waren keine verwertbaren Angaben vorhanden. 
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Die folgenden Tabellen zeigen die angewandten Beatmungs- und Narkoseverfahren. 
 
Tabelle 5 Beatmungsverfahren 
Beatmungsverfahren Häufigkeit 
ITN 145 
Larynxmaske 3 
Maske 1 
Gesamt 149 
 
Tabelle 6 Narkosetechniken 
Narkosetechnik Häufigkeit 
Inhalationsnarkose (mit N2O) 46 
TIVA 10 
Inhalationsnarkose (mit N2O) + Regionalanästhesie 78 
TIVA + Regionalanästhesie 15 
Gesamt 149 
 
 
93 Patienten erhielten eine Regionalanästhesie. In einem Fall war zwar die verabreichte 
Menge, nicht aber die Konzentration bekannt. Es wurde Bupivacain mit den 
Konzentrationen 0,125%, 0,175%, 0,25%, 0,375% und 0,5% verwendet. Zur besseren 
Vergleichbarkeit der verabreichten Mengen erfolgte die Umrechnung in mg/kg 
Körpergewicht. Die im Mittel verbrauchte Menge an Bupivacain bei der 
Kaudalanästhesie betrug 1,80 mg/kg Körpergewicht mit einer SD von ±0,66 mg/kg 
Körpergewicht. Das Minimum lag bei 0,53 mg/kg KG und maximal wurden 4,17 mg/kg 
KG verabreicht. Im Zeitraum von 1996 bis 1999 hat der Anteil an Narkosen mit 
Kaudalanästhesie insgesamt zugenommen und lag stets über dem ohne 
Regionalanästhesie. (s. Abbildung 3) 
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Abbildung 3 Trend des Einsatzes von Regionalanästhesie  
 
In 19 von 149 Fällen konnten die Patienten nicht unmittelbar postoperativ, sondern erst 
auf der Intensivstation extubiert werden. 11 Patienten erhielten keine Muskelrelaxanzien 
und in 25 Operationen wurde kein Lachgas verwendet. (Tabelle 7) 
Tabelle 7  
 Extubation im OP Muskelrelaxans Lachgas 
Nein 19 11 25 
Ja 125 138 124 
Keine Angaben 5 0 0 
gesamt 149 149 149 
  
 
In 141 Fällen traten keine nennenswerten intraoperativen Zwischenfälle auf. Hingegen 
in 8 Fällen wurden massive Blutungen beschrieben, die Bluttransfusionen und teilweise 
eine Substitution von Gerinnungsfaktoren erforderten. Ein Patient erhielt Dobutamin. In 
einem Fall wurde ein Verdacht auf einen Spannungspneumothorax geäußert, so dass die 
Anlage einer Bülaudrainage erfolgte. 
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Komplikationen in Zusammenhang mit der Kaudalanästhesie wurden in keinem Fall 
beschrieben. 
 
Im postoperativen Verlauf traten bei 12 Patienten Komplikationen auf. In 4 Fällen 
handelte es sich um Wundheilungsstörungen. 4 weitere Patienten wurden aufgrund von 
Hämatomen erfasst, wobei in einem Fall eine operative Entlastung erfolgte. Massive 
abdominelle Beschwerden bei Koprostase, Thrombophlebitis und eine sekundäre 
Wundinfektion nach Entlassung wurden jeweils einmal beschrieben. Ein Patient erlitt 
ein fulminantes Leberversagen und musste in ein Leberzentrum verlegt werden. Eine 
Lebertransplantation war letztlich jedoch nicht erforderlich. In 7 Fällen wurden keine 
Angaben zu postoperativen Komplikationen gemacht. 
 
Die Komplikationen im Zusammenhang mit Voroperationen bzw. vorangegangenen 
Narkosen wurden ebenfalls erfasst. Bei den Voroperationen kam es in zwei Fällen zu 
Wundheilungsstörungen. Zwei Patienten erlitten einen Herz-Kreislaufstillstand bzw. 
Bradykardien. Eine Narkose musste aufgrund eines Varizellen-Exanthems vorzeitig 
abgebrochen werden, ein weiterer Patient erlitt ein Lungenödem. In 118 Fällen waren 
keine Komplikationen bei Voroperationen erfasst, zu 25 Fällen fehlen die 
entsprechenden Informationen. 
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Abbildung 4 Intensivaufenthaltsdauer in Tagen  
 
Keiner der Patienten lag zwischen 2 und 3 Tagen auf der Intensivstation. 
Der postoperative Aufenthalt auf der Normalstation betrug im Mittel 11,5 ±5,5 Tage, 
minimal 2 und maximal 31 Tage. Zu 8 Fällen waren die Unterlagen unvollständig. 
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Statistische Auswertung 
 
Schmerzmittelverbrauch in Abhängigkeit von Regionalanästhesie 
 
Zunächst erfolgte die Untersuchung des Schmerzmittelverbrauches in Abhängigkeit von 
einer ergänzenden intraoperativen Regionalanästhesie. Diese wurde in 93 Fällen 
appliziert, 56 Patienten erhielten keine Regionalanästhesie. 
 
Da es sich um zwei zu vergleichende Gruppen handelte erfolgte die Auswertung mittels 
des Mann-Whitney-U-Tests zum Signifikanzniveau  α = 0,05. Hierbei ergaben sich für 
den intraoperativen wie auch für den Zeitraum der Intensivüberwachung signifikante 
Unterschiede zwischen den Gruppen, wobei der Verbrauch an Schmerzmittel in der 
Gruppe mit Regionalanästhesie geringer war. 
Für den postoperativen Schmerzmittelbedarf auf Normalstation konnte kein 
signifikanter Unterschied zwischen den beiden Fallgruppen festgestellt werden. 
Die folgenden Tabellen zeigen den durchschnittlichen Schmerzmittelverbrauch der 
beiden Gruppen. 
 
Tabelle 8       Schmerzmittelverbrauch in Abhängigkeit von der Regionalanästhesie 
Regionalanästhesie MÄ intraoperativ (mg/kg KG) NOÄ intraoperativ(mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
Nein 56 0,26 ±0,27 56 3,7 ±7,4 
Ja 93 0,15 ±0,64 93 1,6 ±5,3 
 
Regionalanästhesie MÄ Intensiv (mg/kg KG) NOÄ Intensiv (mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
Nein 50 0,04 ±0,11 50 14,702 ±16,6 
Ja 81 0,01 ±0,01 82 6,317 ±8,9 
  
Regionalanästhesie MÄ Station(mg/kg KG) NOÄ Station (mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
Nein 52 0,15 ±0,85 50 187,2 ±217,9 
Ja 91 0,09 ±0,38 91 159,8 ±177,8 
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Schmerzmittelverbrauch in Abhängigkeit von Lachgasverwendung 
 
Die Untersuchung des Schmerzmittelverbrauches in Abhängigkeit von der 
intraoperativen Lachgasverabreichung wurde ebenfalls mittels des Mann-Whitney-U-
Tests untersucht. Für den Verbrauch an Nichtopioidanalgetika war zu keinem Zeitpunkt 
ein signifikanter Unterschied feststellbar. Bei einseitiger Betrachtung, d.h. der Annahme 
H1, dass der Schmerzmittelverbrauch unter Verwendung von Lachgas geringer ist, ist 
ein signifikanter Unterschied des Opioidbedarfs lediglich intraoperativ (P=0,027) 
festzustellen.  
Der Vergleich der Mittelwerte für die Station zeigt  keinen richtungsweisenden 
Unterschied zwischen den Gruppen mit und ohne Lachgas. 
 
Tabelle 9 Schmerzmittelverbrauch in Abhängigkeit von Lachgasverwendung 
Lachgas MÄ intraoperativ (mg/kg KG) NOÄ intraoperativ(mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
Nein 25 0,24 ±0,30 25 2,8 ±6,8 
Ja 124 0,18 ±0,57 124 2,3 ±6,1 
 
Lachgas MÄ Intensiv (mg/kg KG) NOÄ Intensiv (mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
Nein 24 0,01 ±0,02 24 6,4 ±10,4 
ja 107 0,02 ±0,08 108 10,2 ±13,4 
  
Lachgas MÄ Station (mg/kg KG) NOÄ Station (mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
Nein 25 0,04 ±0,07 25 175,5 ±259,9 
ja 118 0,13 ±0,65 116 168,3 ±176,2 
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Schmerzmittelverbrauch in Abhängigkeit vom Geschlecht 
 
Die Untersuchung des Analgetikabedarfs unter Berücksichtigung des Geschlechts wies 
keinen signifikanten Unterschied bei zweiseitiger Betrachtung nach.  
 
Tabelle 10 Schmerzmittelverbrauch in Abhängigkeit von Geschlecht 
Geschlecht MÄ intraoperativ (mg/kg KG) NOÄ intraoperativ(mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
Männlich 119 0,20 ±0,59 119 1,8 ±5,2 
Weiblich 30 0,15 ±0,16 30 4,7 ±8,9 
 
Geschlecht MÄ Intensiv (mg/kg KG) NOÄ Intensiv (mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
Männlich 107 0,02 ±0,08 108 9,1 ±11,6 
Weiblich 24 0,02 ±0,03 24 11,2 ±18,1 
  
Geschlecht MÄ Station (mg/kg KG) NOÄ Station (mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
Männlich 116 0,12 ±0,65 115 166,9 ±194,9 
Weiblich 27 0,09 ±0,25 26 181,2 ±185,4 
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Schmerzmittelverbrauch in Abhängigkeit von der Art der Erkrankung 
 
Der mögliche Einfluss der zugrunde liegenden Erkrankung auf den 
Schmerzmittelbedarf wurde mittels des Median-Test untersucht. Hierbei ergab die 
Untersuchung einen P-Wert von 0,048 für den Opioidbedarf auf der Intensivstation. In 
diesem Fall wird die H0-Hypothese abgelehnt, d.h. es zeigt sich ein signifikanter 
Unterschied, bei insgesamt geringer Fallzahl. In allen übrigen Fällen liegt der P-Wert 
über dem Signifikanzniveau von 0,05. Dementsprechend besteht hier kein 
Zusammenhang zwischen Erkrankung und Schmerzmittelverbrauch. 
 
Tabelle 11 Schmerzmittelverbrauch in Abhängigkeit von der Erkrankung 
Erkrankung MÄ intraoperativ 
(mg/kgKG) 
NOÄ intraoperativ 
(mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
DMD 82 0,229 ±0,69 82 1,9 ±5,5 
BMD 5 0,096 ±0,07 5 2,4 ±5,5 
HSMN 18 0,088 ±0,11 18 2,6 ±6,1 
SMA 18 0,203 ±0,18 18 3,3 ±7,6 
Gliedergürtel-MD 4 0,169 ±0,18 4 0,0 ±0,0 
Andere Erkrankungen 22 0,161 ±0,29 22 3,8 ±8,3 
 
Erkrankung MÄ Intensiv 
(mg/kg KG) 
NOÄ Intensiv  
(mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
DMD 77 0,015 ±0,056 78 9,0 ±12,3 
BMD 5 0,003 ±0,004 5 5,3 ±7,8 
HSMN 12 0,006 ±0,012 12 8,0 ±8,8 
SMA 17 0,064 ±0,145 17 18,6 ±19,1 
Gliedergürtel-MD 3 0,052 ±0,048 3 5,6 ±9,6 
Andere Erkrankungen 17 0,005 ±0,008 17 5,6 ±9,3 
  
Erkrankung MÄ Station 
(mg/kg KG) 
NOÄ Station  
(mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
DMD 80 0,078 ±0,381 80 176,3 ±195,4 
BMD 4 1,593 ±3,052 4 279,9 ±365,1 
HSMN 17 0,040 ±0,053 17 163,2 ±175,2 
SMA 16 0,039 ±0,047 14 239,1 ±248,5 
Gliedergürtel-MD 4 0,016 ±0,029 4 102,1 ±114,0 
Andere Erkrankungen 22 0,077 ±0,281 22 97,9 ±96,1 
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Schmerzmittelverbrauch in Abhängigkeit von Operationsverfahren 
 
Die Untersuchung eines Zusammenhangs zwischen den angewendeten 
Operationsverfahren und dem Analgetikaverbrauch erfolgte mittels des Median-Tests. 
Für den Opioid-Verbrauch auf Normalstation ergab sich kein signifikanter Unterschied. 
In den übrigen Gruppen wurde die H0-Hypothese abgelehnt. In drei Fällen war der 
Schmerzmittelverbrauch bei den Wirbelsäulenoperationen am höchsten. Ansonsten war 
im Vergleich der Mittelwerte keine Systematik erkennbar.  
 
Tabelle 12 Schmerzmittelverbrauch in Abhängigkeit von Operationsverfahren 
Operationsverfahren MÄ intraoperativ  
(mg/kg KG) 
NOÄ 
intraoperativ(mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
OP nach Rideau 63 0,114 ±0,130 63 2,5 ±6,8 
Andere Extremitäten-OP 2 0,394 ±0,086 2 0,0 ±0,0 
Wirbelsäulenstabilisierung 24 0,385 ±0,326 24 0,0 ±0,0 
Sehnentransfer 47 0,219 ±0,894 47 2,6 ±5,9 
Osteotomie 4 0,148 ±0,123 4 3,9 ±7,8 
Andere OPs 9 0,071 ±0,102 9 7,3 ±9,0 
 
Operationsverfahren MÄ Intensiv  
(mg/kg KG) 
NOÄ Intensiv (mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
OP nach Rideau 59 0,005 ±0,009 60 7,6 ±9,1 
Andere Extremitäten-OP 2 0,009 ±0,001 2 5,0 ±7,1 
Wirbelsäulenstabilisierung  24 0,082 ±0,148 24 22,5 ±19,9 
Sehnentransfer 34 0,006 ±0,018 34 5,3 ±8,0 
Osteotomie 4 0,011 ±0,012 4 8,8 ±10,5 
Andere OPs 8 0,002 ±0,003 8 3,6 ±6,6 
  
Operationsverfahren MÄ Station 
(mg/kg KG) 
NOÄ Station (mg/kgKG) 
 N Mean SD N Mean SD 
OP nach Rideau 62 0,119 ±0,458 61 217,8 ±213,1 
Andere Extremitäten-OP 2 0,008 ±0,002 2 195,0 ±261,6 
Wirbelsäulenstabilisierung 22 0,030 ±0,047 20 211,8 ±236,6 
Sehnentransfer 44 0,023 ±0,032 45 101,7 ±99,4 
Osteotomie 4 0,090 ±0,086 4 278,8 ±301,2 
Andere OPs 9 0,691 ±2,054 9 33,0 ±59,3 
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4 Diskussion 
 
Eine ausreichende perioperative Schmerztherapie ist gerade bei chronisch kranken 
Kindern, wie in der vorliegenden Arbeit, von großer Bedeutung. Zum einen wird ihr ein 
heilungsfördernder Effekt zugeschrieben [70] zum anderen erhält und fördert sie das 
Vertrauen in die behandelnden Personen sowie auch die Eltern. Doch Schmerzmittel 
sind nicht ohne Nebenwirkungen. Auch diese können die kleinen Patienten wiederum 
sehr belasten, wie z.B. durch Übelkeit oder Obstipation nach Opioidgabe, und ihrerseits 
Zusatzmedikationen erfordern. Es ist somit von großem Interesse, den systemischen 
Analgetikaverbrauch möglichst gering zu halten, andererseits aber eine optimale 
perioperative Schmerztherapie zu erreichen. 
Um einen möglichen Zusammenhang zwischen gewähltem Anästhesieregime und 
Schmerzmittelverbrauch zu ermitteln, wurden in der vorliegenden Arbeit retrospektiv 
die entsprechenden Patientendaten erfasst und analysiert. Im Mittelpunkt stand hierbei 
die Gegenüberstellung von herkömmlicher Vollnarkose und zusätzlicher intraoperativer 
Periduralanästhesie mittels Bolus-Applikation von Bupivacain.  
 
Die Methodik der retrospektiven Studie birgt den Vorteil der unbeeinflussten 
Datenaufnahme. Auf der anderen Seite ist die Qualität der erhobenen Daten häufig sehr 
unterschiedlich. Durch unvollständige oder fehlende Informationen ist die Aussagekraft 
gegenüber einer prospektiven und randomisierten Studie eingeschränkt. So ist in der 
vorliegenden Arbeit z.B. nicht nachvollziehbar, wie die Ausprägung der Schmerzen im 
Einzelfall war, die zur Verabreichung von Analgetika führte. Um eine gewisse 
Objektivität zu erreichen, wäre ein regelmäßiges postoperatives Assessment 
erforderlich, bei welchem anhand einer Schmerzskala, die Beschwerden bewertet 
werden. Weiterhin ist zu berücksichtigen, dass das intraoperative Schmerzempfinden 
über hämodynamische Parameter wie Herzfrequenz und Blutdruck sowie vegetative 
Parameter (Schwitzen und Tränenfluss) nicht exakt zu erfassen ist. Somit ist auch die 
intraoperative verabreichte Analgetikamenge kein Maß für den tatsächlich empfundenen 
Schmerz . 
In den genannten Fällen handelt es sich um systematische Fehler, die alle Patienten 
betreffen. Dadurch wird das absolute Ergebnis beeinflusst. Eine Aussage über eine 
mögliche Analgetikaeinsparung ist somit nicht möglich und wäre aufgrund der eher 
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geringen Fallzahl vermessen. Es ist jedoch durchaus möglich, einen Trend darzustellen, 
der durch den Einsatz der Periduralanästhesie bestimmt ist. 
Zu berücksichtigen ist weiterhin die fehlende Gleichverteilung von Gewicht, Alter und 
Operationsdauer in den untersuchten Gruppen, welche möglicherweise Einfluss auf den 
Schmerzmittelverbrauch haben. 
 
Die Untersuchung der Abhängigkeit des Analgetikaverbrauches von der 
Kaudalanästhesie im Vergleich zur alleinigen Vollnarkose ergab für die Zeit während 
des operativen Eingriffes (für MÄ P=0,000, für NOÄ P=0,026) sowie auf der 
Intensivstation (für MÄ P=0,000, für NOÄ P=0,000) signifikante Unterschiede. Nach 
der Verlegung auf die Normalstation war kein signifikanter Unterschied im 
Schmerzmittelverbrauch feststellbar. Dies ist neben möglichen anderen Ursachen 
sicherlich auf die Halbwertszeit des Bupivacain von 1,5-5,5h zurückzuführen. [12, 67, 
76] Bei einem mittleren Intensivaufenthalt von 7,32h ± 12,14h ist diese Halbwertszeit 
deutlich überschritten, und eine relevante Wirkung der Kaudalanästhesie nach 
Verlegung auf Normalstation kaum mehr anzunehmen. 
In der vorliegenden Untersuchung wurde auf eine Berücksichtigung der Bupivacain-
Konzentrationen verzichtet (s.o.). Die Ergebnisse in der Literatur zur Bedeutung der 
Konzentration für die Analgesie sind teilweise kontrovers. Bei vergleichbarer 
Wirksamkeit von Bupivacain und Ropivacain [30], welches aufgrund einer geringeren 
Kardio- und Neurotoxizität [3, 7, 46] in der jüngeren Zeit bevorzugt eingesetzt wird, 
besteht laut Breschan et al. [7] keine klinische Relevanz der Konzentration, in diesem 
Fall 0,2% und 0,25%. Marhofer et al. [46] zitieren beispielsweise für 0,25%iges 
Bupivacain eine Wirkdauer von 9,8h ± 2h bei einer Dosierung von 1ml/kg (Senel ) [69] 
bis > 24h mit einer Dosis von 0,5ml/kg (Gunduz et al. 2001) [22]. Es wäre also von 
Interesse, ab welcher Konzentration gegebenenfalls eine signifikante Verminderung des 
Analgetikaverbrauchs einsetzt. Aufgrund der geringen Fallzahlen zu den einzelnen 
Konzentrationen bei teils gleichzeitiger Applikation verschiedener Konzentrationen bei 
demselben Patienten erscheint eine Auswertung im Rahmen dieser Studie nicht 
sinnvoll. 
 
Bestätigung findet das Ergebnis der vorliegenden Arbeit in einer Studie von Payne et al. 
1993. [58] Hundert Kinder im Alter von 1 bis 15 Jahren, die sich einem orthopädischen 
Eingriff der unteren Extremität unterzogen, wurden in zwei Gruppen eingeteilt. In der 
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einen wurde zusätzlich zur Allgemeinanästhesie ein Kaudalblock mit Bupivacain 0,25% 
und 0,7 ml/kg durchgeführt. Die andere Gruppe erhielt keinen Kaudalblock und diente 
der Kontrolle. Der Bedarf an einem postoperativen Analgetikum, hier Pethidin, setzte in 
der Gruppe mit Kaudalblock mit einer mittleren Zeitspanne von 4,1h ± 1,9h (P<0,05) 
signifikant später ein als in der Kontrollgruppe (0,9h ± 0,75h). 
Aqarwal et al. führten eine prospektive Studie an 30 Erwachsenen durch, welche eine 
Ersparnis an Propofol, Fentanyl und Vecuronium durch eine präoperative Applikation 
von 0,1%igem Bupivacain ergab. [1] 
 
Ein Zusammenhang zwischen Verwendung von Lachgas und Schmerzmittelverbrauch 
kann hier nur vermutet werden. In der Literatur wird ein Analgetika-sparender Effekt 
von N2O postuliert [60] Lediglich für den MÄ-Verbrauch intraoperativ und auf der 
Intensivstation ist ein signifikanter Unterschied feststellbar. 
Da Lachgas über die Atemwege rasch an die Umgebung abgegeben wird und die 
Wirkung entsprechend schnell nachlässt, ist ein Einfluss auf den Schmerzmittelbedarf 
auf der Intensivstation nicht anzunehmen. 
 
Eine Abhängigkeit des Schmerzmittelverbrauches vom Geschlecht des Patienten ist hier 
nicht gegeben. Der P-Wert war in allen Bereichen >0,05. 
In der Literatur wird jedoch ein geschlechtsspezifisches  Schmerzempfinden sowie 
Ansprechen auf Analgetika beschrieben und daraus resultierend eine eingehendere 
Erforschung auf das Geschlecht abgestimmter Schmerztherapien gefordert. [68, 77, 78] 
 
Der Vergleich der Mittelwerte des Schmerzmittelverbrauches in Abhängigkeit von der 
Art der Erkrankung war lediglich für den Opioidverbrauch auf der Intensivstation mit 
einem P-Wert von 0,048 signifikant. Der durchschnittliche Opioidverbrauch ist in 
diesem Fall bei den SMA am höchsten, nachfolgend bei der Gliedergürtel-MD. 
Aufgrund der Gesamtkonstellation ist bei grenzwertigem P-Wert ein tatsächlicher 
Zusammenhang unwahrscheinlich.  
 
Die statistische Auswertung mittels Kruskal-Wallis- und Median-Test ergab einen 
Einfluss des OP-Verfahrens auf den Schmerzmittelverbrauch. In drei Fällen (MÄ 
intraoperativ und Intensiv, NOÄ Intensiv) ist der mittlere Verbrauch bei der 
Wirbelsäulenstabilisierung am höchsten. Für die übrigen Gruppen ist keine Systematik 
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erkennbar. Unter Vorbehalt kann jedoch herausgestellt werden, dass die 
Wirbelsäulenstabilisierung einen erhöhten Schmerzmittelverbrauch zur Folge hat. Dies 
ist sicherlich auch durch die fehlende Möglichkeit zur additiven Regionalanästhesie zu 
erklären, welche wie oben beschrieben einen Analgetika sparenden Effekt hat. 
 
Auch wenn aufgrund des retrospektiven Charakters der Studie die Ergebnisse mit 
gewissem Vorbehalt betrachtet werden müssen, ist die Tendenz jedoch eindeutig. 
Unter Applikation einer Kaudalanästhesie intraoperativ ist ein signifikant verminderter 
Schmerzmittelverbrauch intraoperativ und in der ersten postoperativen Phase zu 
verzeichnen. Die damit einhergehende Verminderung der Nebenwirkungen durch 
systemische Analgetika, wie z.B. Übelkeit, sowie die Verbesserung des 
Allgemeinbefindens bei geringerer Schmerzbelastung sind für die in diesem Fall 
jungen, chronisch kranken Patienten von großer Bedeutung. 
Zwar birgt die Kaudalanästhesie ein geringes Zusatzrisiko für Auswirkungen z.B. auf 
das Zentrale Nervensystem und das Herz-Kreislauf-System [23] doch überwiegt der 
Benefit, zumal jüngere Lokalanästhetika wie beispielsweise Ropivacain eine geringere 
Toxizität aufweisen. [47, 80]  
Die vorliegenden Ergebnisse bestätigen  die Ausgangshypothese, dass der 
Analgetikaverbrauch durch eine additive PDA im Rahmen einer Allgemeinnarkose 
vermindert werde. Dies gilt insbesondere auch für Patienten mit hereditären 
neuromuskulären Erkrankungen. 
Da bisher nur wenige Arbeiten zu den Themen Analgesie bei hereditären 
Muskelerkrankungen bzw. Analgetikaersparnis unter Regionalanästhesie veröffentlicht 
wurden, war ein Vergleich der Ergebnisse mit Daten der aktuellen Literatur nur 
eingeschränkt möglich.  
Die hier vorliegende Studie rechtfertigt weitere Untersuchungen. Zukünftige Arbeiten 
müssen in einem prospektiven Studiendesign untersuchen, ob die erreichte Analgesie 
mit i.v. Analgetika bei einer Vollnarkose im Vergleich zu einer mit Regionalanästhesie 
kombinierten Vollnarkose, tatsächlich differiert. In einer solchen Studie müssen durch 
eine Regionalanästhesie verursachte Komplikationen prospektiv erfasst werden. 
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5 Zusammenfassung 
 
Hereditäre neuromuskuläre Erkrankungen im Kindes- und Jugendalter stellen für die 
betroffenen Patienten und deren Familien eine große Belastung dar. Sie sind mit 
massiven Einschränkungen, oftmals wie besonders bei der Duchenne Muskeldystrophie 
zunehmender Behinderung und verminderter Lebenserwartung verbunden. Eine 
bewegungserhaltende Therapie ist für die Lebensqualität und ggf. zur Vermeidung von 
Komplikationen, wie z.B. pulmonalen Infekten, von herausragender Bedeutung. 
Krankengymnastische Übungen eignen sich in begrenztem Maße zur 
Kontrakturvorbeugung, welche aufgrund zunehmenden Bewegungsmangels auftreten. 
Letztlich sind jedoch in der Regel Operationen erforderlich, um eine Geh- und 
Stehunfähigkeit zu verhindern bzw. hinauszuzögern. 
Mit den erblichen neuromuskulären Erkrankungen ist eine genetische Disposition zur 
malignen Hyperthermie aufgrund der veränderten Muskelzellphysiologie 
vergesellschaftet, welche einer besonderen Berücksichtigung in den 
Anästhesieverfahren bedarf, um lebensbedrohliche Komplikationen zu vermeiden. So 
sind bestimmte Triggersubstanzen wie depolarisierende Muskelrelaxanzien (z.B. 
Succhinylcholin) und volatile Inhalationsanästhetika obsolet.  
Bei den untersuchten Patienten wurden balancierte Narkosen sowie TIVA durchgeführt, 
welche, sofern aufgrund des Operationsverfahrens oder anatomischer Verhältnisse 
möglich, zunehmend durch Kaudalanästhesie ergänzt wurden.  
Eine festgestellte intraoperative Einsparung von Analgetika innerhalb der 
Patientengruppe, welche eine Periduralanästhesie erhalten hatte, sollte anhand einer 
statistischen Datenauswertung belegt werden.  
Es handelt sich um eine retrospektive Studie. Es wurden nur Fälle mit weitgehend 
vollständiger Datenlage verwertet. 
Es erfolgte eine Untersuchung der Abhängigkeit des Schmerzmittelverbrauches von 
dem Einsatz einer Regionalanästhesie sowie von Lachgasverwendung, Geschlecht, Art 
der Erkrankung und den gewählten Operationsverfahren. Weiterhin wurde der 
entsprechende Einfluss zum Zeitpunkt der Operation sowie postoperativ während des 
Aufenthaltes auf der Intensivstation sowie auf der Normalstation untersucht. 
Im Falle einer additiven Periduralanästhesie war für Opioide wie auch 
Nichtopioidanalgetika ein signifikant (P 0,000 bis 0,026) geringerer Verbrauch als in 
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der Vergleichsgruppe ohne PDA festzustellen. Dies galt für den Zeitraum der Operation 
und der Intensivüberwachung. Für die übrigen Parameter (wie z.B. Geschlecht) war 
kein oder lediglich ein geringer Einfluss feststellbar. 
Wenn der operative Eingriff auch für die Patienten meist eine entscheidende 
Verbesserung der Lebensqualität  bedeutet, so ist er dennoch zunächst eine zusätzliche 
körperliche wie auch psychische Belastung. Der statistisch nachgewiesene geringere 
Verbrauch an Schmerzmitteln in der Gruppe der PDA-Patienten ist bei anzunehmender 
gleicher Bewusstseinslage bedingt durch eine Verringerung bzw. ein verzögertes 
Einsetzen der Schmerzen. Dies sowie das verminderte Risiko von Nebenwirkungen 
durch Analgetika wie z.B. Übelkeit sind ein großer Gewinn für die Patienten. 
Aus diesem Grunde ist eine Kombination aus Allgemeinanästhesie und 
Regionalverfahren, sofern anatomisch und operationstechnisch möglich, gerade auch 
bei Patienten mit hereditären neuromuskulären Erkrankungen anzustreben. Allerdings 
muss im Rahmen prospektiver Studien die Überlegenheit dieses Verfahrens bewiesen 
werden. 
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